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颅内孤立性纤维瘤２例并１例肺转移
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　　颅内孤立性纤维瘤（ｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓ
ｔｕｍｏｒ，ＩＳＦＴ）是颅内少见的局灶性生长的梭形细胞
肿瘤。目前多数观点认为孤立性纤维瘤起源于间叶

细胞，虽然中枢神经系统的脉管、脑脊髓膜等均起源

于间叶组织，但因颅内间叶细胞相对较少，文献提及

中枢神经系统的孤立性纤维瘤很少，多为个案或小

宗报道，术前易误诊为不典型性脑膜瘤。本文报道

２例颅内孤立性纤维瘤，并复习相关文献，从影像
学、病理学、转移倾向等方面进行总结。

１　临床资料

例１，女，６６岁，持续性后枕部疼痛 ２个月伴明
显恶心呕吐，左侧肢体肌力减弱，２０１５年 ３月入院。
头颅 ＣＴ提示右侧枕部不规则低密度水肿区，部分
呈脑脊液密度，其内见等密度肿块，颅骨骨质正常。

头颅 ＭＲ平扫及增强扫描（图 １Ａ～Ｃ）提示右侧枕
部可见不规则团块状病变，５．１ｃｍ×３．６ｃｍ×３．５
ｃｍ，Ｔ１ＷＩ呈混杂等低信号，病灶内可见多发点状短
Ｔ１短 Ｔ２信号影，病灶周围可见脑脊液信号环绕，增
强后病灶前份可见囊性病灶，囊壁强化不明显，病灶

与小脑幕关系密切，可见明显脑膜尾征。术前考虑

为不典型性脑膜瘤，行开颅颅内肿瘤切除术（右侧

枕叶）。术中见骨瓣板障内侧与硬脑膜粘连严重，

部分受肿瘤侵蚀。沿肿瘤边缘分离肿瘤实体，见肿

瘤组织包膜完整，边界清楚，并与窦汇、横窦侧粘连，

质韧，色灰白，血供丰富。肿瘤瘤体完全切除，手术

过程顺利，术后无明显并发症发生，术后 １２天日常
生活能力（ＡｃｔｉｖｉｔｙｏｆＤａｉｌｙＬｉｖｉｎｇ，ＡＤＬ）分级Ⅰ级，
出院。术后病理（图 １Ｄ）：（右侧枕叶）梭形细胞肿
瘤，束状、编织状排列，核卵圆形或杆状，染色质细，

核仁不明显，分裂象罕见，胞浆中等量粉染，间质见

数量丰富的薄壁血管，呈血窦或鹿角样；免疫组化：

胶质纤维酸性蛋白 （ＧＦＡＰ）（－），上皮膜抗原

（ＥＭＡ）（－），波形蛋白 （Ｖｉｍｅｎｔｉｎ）（＋），Ｓ１００
（－），孕激素受体（ＰＲ）（－），Ｋｉ６７阳性指数 ０～
２％，ＣＤ３４（＋），Ｐ５３（－），ＢＣＬ２（＋），平滑肌动蛋
白（ＳＭＡ）（－），ＣＤ９９（弱 ＋）。诊断孤立性纤维性
肿瘤。术后头痛及恶心呕吐症状均消失，随访３年，
ＡＤＬ分级 ０级，术后 ３个月及术后 １年复查头颅
ＭＲ平扫及增强未见肿瘤复发，胸腹部 ＣＴ未见明显
转移灶。

例２，女，２６岁，头晕头痛伴左侧下肢沉重感 １
月余，加重５天，２０１９年 １２月入院。头颅 ＭＲ平扫
及增强（图 ２Ａ～Ｃ）示右顶部团块状异常信号影，
６２ｃｍ×４．５ｃｍ×５．８ｃｍ，Ｔ１ＷＩ稍低信号为主，内
见多发斑片斑点样高信号，Ｔ２ＷＩ及液体衰减反转恢
复序列（ＦＬＡＩＲ）为高低等混合信号，病变周围见水
肿带，右侧侧脑室后角受压变窄，胼胝体压部受压向

下移位，强化后病变呈明显不均匀强化，内部见多发

迂曲强化血管影，Ｔ２ＷＩ与增强对比可见明显“阴阳
征”。胸部 ＣＴ增强成像示左肺上叶脊柱旁可见巨
大软组织密度影，６．６ｃｍ×８．５ｃｍ×８．６ｃｍ，密度不
均，增强后病灶不均匀强化，ＣＴ值动脉期约 ７０ＨＵ，
静脉期约６５ＨＵ，病灶内可见血管影穿行，病变包绕
左肺动脉干。肺占位穿刺活检病理（图 ２Ｄ）：（左肺
上叶占位穿刺活检组织）梭形细胞肿瘤，束状、编织

状排列；免疫组化：细胞角蛋白（ＣＫ）（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ
（＋），结蛋白（Ｄｅｓｍｉｎ）（－），肌调节蛋白（ＭｙｏＤ１）
（－），肌浆蛋白（Ｍｙｏｇｅｎｉｎ）（－），ＷＴ１（－），ＥＭＡ
（－），Ｓ１００（－），ＣＤ９９（＋），ＦＬＩ１（－），ＣＤ３４
（＋），Ｂｃｌ２（＋），ＣＤ３（－），ＳＭＡ（＋），黏糖蛋白 ４
（ＭＵＣ４）（＋），ＣＤ２０（－），Ｋｉ６７阳性指数 ３０％，
ＣＤ４３（－），髓过氧化物酶 （ＭＰＯ）（－），ＣＤ１１７
（－）。诊断孤立性纤维性肿瘤。ＥＣＴ全身骨扫描、
子宫附件及乳腺彩色多普勒等未见明显转移性占

位，考虑颅内为单发肿物（多考虑孤立性纤维瘤）并
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向肺部转移。于 ２０１９年 １２月 ２４日行开颅颅内肿
瘤切除术（右侧顶叶），术中见肿瘤前缘靠近中央前

回，后缘靠近中央后回，基底位于大脑镰，与周围脑

组织无明显蛛网膜边界。术中完整切除肿瘤，术程

顺利，术后无明显并发症发生，术后第 １０天 ＡＤＬ分
级Ⅱ级，建议回家休养，办理出院。术后病理（图
２Ｅ）：（右顶占位）灰白灰褐色组织，质略韧，梭形细
胞肿瘤弥漫性增生，核分裂易见，间质血管丰富，部

分血管呈鹿角样，可见大片坏死；免疫组化：ＣＫ
（－），ＥＭＡ（－），Ｖｉｍｅｎｔｉｎ（＋），ＧＦＡＰ（－），ＣＤ３４
（＋），Ｂｃｌ２（＋），ＣＤ９９（＋），人源生长抑素 ２

（ＳＳＴＲ２）（－），Ｓ１００（－），ＳＯＸ１０（－），Ｋｉ６７阳
性指数４０％。诊断孤立性纤维性肿瘤。术后 ３５天
ＡＤＬ分级Ⅰ级，开始行放疗，共 ５０Ｇｙ，分 ３０次放
疗，后期拟视复查情况行肺部占位切除术。

２　讨论

本组２例颅内孤立性纤维瘤，例 １为 ６６岁女
性，主诉后枕部疼痛伴恶心呕吐，考虑颅内占位性病

变，因 ＭＲ增强脑膜尾征明显，考虑不典型性脑膜
瘤，行手术切除，病理诊断孤立性纤维瘤。作为误诊

病例，我们复习文献，颅内孤立性纤维瘤较为少见，

图１　例１术前 ＭＲＴ２轴位（Ａ）、增强轴位（Ｂ）、增强冠状位（Ｃ）见右侧枕叶团块状异常信号影约
５．１ｃｍ×３６ｃｍ×３．５ｃｍ，周围脑脊液信号环绕，增强后，病灶前份可见囊性病灶，囊壁强化不明显，病灶
与小脑幕关系密切。术后病理（Ｄ）（ＨＥ染色　 ×２００）镜下见（右枕叶）梭形细胞肿瘤，束状、编织状排列，
核卵圆形或杆状，染色质细，核仁不明显，分裂象罕见，胞浆中等量粉染，间质见数量丰富的薄壁血管，呈血

窦或鹿角样　图２　例２术前 ＭＲＴ２轴位（Ａ）、增强轴位（Ｂ）、增强冠状位（Ｃ）见右顶部团块状异常信号
影约６．２ｃｍ×４．５ｃｍ×５．８ｃｍ，Ｔ２ＷＩ为高低等混合信号，病变周围见水肿带，右侧侧脑室后角受压变窄，
胼胝体压部受压向下移位，强化后病变呈明显不均匀强化，内部见多发迂曲强化血管影，Ｔ２ＷＩ与增强对
比可见明显“阴阳征”（红色箭头）。肺部占位穿刺病理（Ｄ）（ＨＥ染色　 ×２００）镜下见梭形细胞肿瘤，束
状、编织状排列。颅内占位切除病理（Ｅ）（ＨＥ染色　 ×２００）见（右顶）灰白灰褐色组织，梭形细胞肿瘤弥
漫性增生，核分裂易见，间质血管丰富，部分血管呈鹿角样，可见大片坏死
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Ｂｉｓｃｅｇｌｉａ等［１］
检索 １９９６～２０１１年关于中枢神经系

统孤立性纤维瘤的文献，仅２２０例报道，发生于颅内
１７０例，椎管内 ５０例。随着技术发展及时间累积，
Ｒａｔｎｅｓｗａｒｅｎ等［２］

检索 １９８０～２０１８年文献，共报道
颅内孤立性纤维瘤９０４例。不典型性脑膜瘤与颅内
孤立性纤维瘤在 ＭＲ表现以及肿瘤大小、囊性变性、
坏死、瘤周水肿发生率高等特点多有重叠，故对于孤

立性纤维瘤与不典型性脑膜瘤的术前影像学鉴别诊

断极为困难
［３］
。关于二者在影像学方面的鉴别特

征，脑膜尾征并非脑膜瘤特有征象，部分孤立性纤维

瘤在影像学上也有脑膜尾征，而孤立性纤维瘤还有

一个特征性表现———“阴阳征”，即肿瘤瘤体在

Ｔ２ＷＩ表现为高信号区和低信号区，增强后原本低信
号区呈现明显强化

［１，４］
，病理检查显示 Ｔ２ＷＩ低信号

区细胞稀疏而胶原纤维明显增多，Ｔ２ＷＩ高信号区细
胞致密，因而增强不明显

［５］
。瘤内磁敏感信号

（ｉｎｔｒａｔｕｍｏｒａｌｓｕｓｃｅｐｔｉｂｉｌｉｔｙｓｉｇｎａｌｉｎｔｅｎｓｉｔｙ，ＩＴＳＳ）是在
高分辨率磁敏感加权像（ｍａｇｎｅｔｉｃｓｅｎｓｉｔｉｖｅｗｅｉｇｈｔｅｄ
ｉｍａｇｅ，ＳＷＩ）图像上，肿瘤内部聚集或不聚集呈簇低
信号的细线状或点状结构。根据高分辨率 ＳＷＩ的
不同表现，ＩＴＳＳ分为０～Ⅲ共 ４级［６］

：０级，无 ＩＴＳＳ；
Ⅰ级，１～５个点状或细线状 ＩＴＳＳ；Ⅱ级，６～１０个点
状或细线状 ＩＴＳＳ；Ⅲ级，１１个以上点状或细线状
ＩＴＳＳ位于肿瘤内的连续区域。Ｃｈｅｎ等［７］

的研究显

示，孤 立 性 纤 维 瘤 在 表 观 扩 散 系 数 （ａｐｐａｒｅｎｔ
ｄｉｆｆｕｓｉｏｎｃｏｅｆｆｉｃｉｅｎｔ，ＡＤＣ）、标准化表观扩散系数
（ｎｏｒｍａｌｉｚｅｄＡＤＣ，ｎＡＤＣ）、ＩＴＳＳ分级等方面均显著
高于低级别和高级别脑膜瘤，因此，结合 ＡＤＣ值、
ｎＡＤＣ值、ＩＴＳＳ分级，可在一定程度上在影像学方面
对二者进行鉴别诊断。也有学者在血管流空效应方

面进行研究，Ｗａｎｇ等［８］
的研究显示，颅内孤立性纤

维瘤与不典型性脑膜瘤或血管性脑膜瘤均表现出瘤

内血管流空效应，但颅内孤立性纤维瘤的瘤内血管

流空效应图像多表现为蛇纹形，而脑膜瘤多表现为

日曝型，其原因在于脑膜瘤与孤立性纤维瘤主要供

血血管不同，颅内孤立性纤维瘤的主要供血血管来

自颈内动脉分支或大脑后动脉，而脑膜瘤的主要供

应来自颈外动脉。因此，对于不典型性脑膜瘤与颅

内孤立性纤维瘤的鉴别诊断，需在阴阳征、蛇纹征、

ＡＤＣ值、ｎＡＤＣ值、ＩＴＳＳ分级等方面综合分析及鉴
别，以提高对颅内孤立性纤维瘤的术前诊断率，制定

详尽手术计划。但对于孤立性纤维瘤的最终确诊，

需要病理检查及免疫组化。免疫组化是诊断该病的

重要指标，一般 ＣＤ３４、ＣＤ９９、Ｖｉｍｅｎｔｉｎ、ＢＣＬ２阳性
对孤立性纤维瘤有较大的病理诊断意义。Ｙｏｓｈｉｄａ
等

［９］
报道几乎所有孤立性纤维瘤都带有 ＮＡＢ２

ＳＴＡＴ６融合基因，该基因被认为对这种肿瘤类型具
有特异性，收集４９例发生于机体不同部位的孤立性
纤维瘤（其中中枢神经系统 ３例），以及 １５９例包括

胶质瘤、叶性软骨肉瘤、促结缔组织增生性纤维母细

胞瘤、良性纤维组织细胞瘤等在内的非孤立性纤维

瘤代表了被认为与弧立性纤维瘤相似的不同的肿瘤

类型，并对这些组织标本进行 ＳＴＡＴ６染色，结果表
明，所 有 孤立性纤 维瘤 （４９／４９，１００％）均 显 示
ＳＴＡＴ６表达在细胞核中受到限制，相反，仅４个非孤
立性纤维瘤（４／１５９，２．５％）显示较弱的细胞核
ＳＴＡＴ６表达，其余 １５５例在细胞质和细胞核中均未
染色或反应性较弱，提示 ＳＴＡＴ６对孤立性纤维瘤的
病理诊断具有高度敏感性和特异性。因此，ＳＴＡＴ６
结合传统生物学标记物可以更好地对孤立性纤维瘤

做出病理诊断。

例２为年轻女性，２６岁，主诉头晕头痛伴左侧
下肢沉重感１月余，头颅 ＭＲ提示颅内占位明显，因
颅内病变阴阳征明显，术前考虑孤立性纤维瘤。虽

然否认肺部不适感，但在完善术前检查时发现肺部

巨大占位，行 ＣＴ引导穿刺活检明确肺部占位为孤
立性纤维瘤，根据一元论，故考虑颅内及肺部占位为

同一性质肿瘤。查阅文献，发现孤立性纤维瘤是少

有的具有颅外转移倾向的颅内肿瘤，原发的孤立性

纤维瘤可以发生在全身各部位，但发生于颅内的孤

立性 纤 维 瘤较 罕见，仅 为原 发于 颅 内 肿 瘤 的

０４％［２］
。虽然孤立性纤维瘤颅内发生率较低，而

且普遍认为中枢神经系统孤立性纤维瘤是缓慢、懒

散和非进攻的良性肿瘤
［１０］
，但当孤立性纤维瘤内出

现富细胞现象、坏死、出血以及明显的细胞核异型性

变，有 丝 分 裂 活 动 明 显 增 加 （核 分 裂 象 ＞５
个／１０ＨＰＦ），Ｋｉ６７阳性指数 ＞５％，即可诊断为恶性
孤立性纤维瘤

［１１］
。Ｒａｔｎｅｓｗａｒｅｎ等［２］

总结 １９８０～
２０１８年文献报道颅内孤立性纤维瘤 ９０４例，转移率
高达２８％（２５１／９０４），最常见的转移部位是骨（未指
定位置）（１９．６％），其次是肺和胸膜（１８．４％）、肝
（１７６％）和脊椎（１４．１％）。因颅内孤立性纤维瘤
确诊后随访时间长短不一，作者估计颅内孤立性纤

维瘤转移率可能 ＞２８％。本组２例颅内孤立性纤维
瘤，例１术后３年定期随访复查，未见明显转移灶，
而例２在表现出明显颅内症状 １个月后，行胸部检
查可见明显无症状性占位，最大径 ８．６ｃｍ，因患者
未能提供之前的颅内及肺部检查结果，无法明确二

者发生时间及原发灶在颅内还是肺部，但考虑到颅

内症状发生时间、孤立性纤维瘤颅外转移倾向及常

发转移位置，我们推测该例在发生颅内孤立性纤维

瘤细胞增殖后不久就发生了颅外转移。而且据例 ２
颅内占位病理结果，核分裂易见，Ｋｉ６７阳性指数
４０％，均提示颅内为恶性孤立性纤维瘤，而例１病理
提示核分裂象罕见，Ｋｉ６７阳性指数 ０～２％，提示该
例颅内孤立性纤维瘤级别较低。根据世界卫生组织

（ＷＨＯ）２０１６年发表的中枢神经系统肿瘤分类［１２］
和

２０１３年发表的 ＷＨＯ软组织和骨肿瘤分类［１３］
，判断
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孤立性纤维瘤恶性潜能的必要标准包括细胞增生、

核分裂象 ＞５个／１０ＨＰＦ、细胞核异型性变、肿瘤坏死
和（或）浸润边缘，其中有丝分裂似乎是最能预测预

后的。例 ２具有明显的恶性潜能。Ｆａｒｇｅｎ等［１４］
认

为上面提到的恶性潜能指标并不意味着孤立性纤维

瘤在良性和恶性之间存在中间分类，而可能仅反映

恶性潜能增加。即使是具有良性组织病理改变和包

膜完整的肿瘤，也可能出现复发、恶变和延迟种植的

可能性。例２有重要的恶性证据：明显的核不典型、
大量有丝分裂、增生明显等，这些组织学特征与恶性

孤立性纤维瘤一致。Ｆｒｅｉｓｅｒ等［１５］
认为孤立性纤维

瘤 ＞１０ｃｍ是判断恶性的指标之一，但本组例 １良
性肿瘤实体最大径５．１ｃｍ，例 ２恶性肿瘤实体最大
径６．２ｃｍ，相差仅 １．１ｃｍ，这一指标明显不适用于
颅内孤立性纤维瘤。需要更多病例分析是否颅内也

存在肿瘤大小判断恶性肿瘤的标准，为术前评估肿

瘤良恶性提供较为直观的影像学依据。

手术切除是目前治疗颅内孤立性纤维瘤的首选

方法，预后很可能取决于完全切除的程度，而不是组

织学分级
［１６，１７］

。术后化疗或放疗可能起到预防复

发的作用，然而由于报告的例数较少，无法评估任何

可能的益处。Ｒｅａｍｅｓ等［１８］
报道 ２例颅内孤立性纤

维瘤术后放疗，认为伽玛刀是治疗颅内孤立性纤维

瘤的一种可行的辅助手段。本组例１术后未行放化
疗，随访 ３年无明显转移灶，也未见颅内复发，例 ２
目前术后２个月，已于术后 ３５天开始行规律性放
疗，共５０Ｇｙ，分 ３０次放疗。对于后期随访计划，我
们认同 Ｒａｔｎｅｓｗａｒｅｎ等［２］

的建议，因颅内孤立性纤维

瘤转移部位较多，而无特殊生物学标记物，故需要全

身成像监测，虽然 ＰＥＴＣＴ对肿瘤的敏感性较高，但
花费昂贵，并且全身 ＰＥＴＣＴ扫描使患者暴露在相
当大的辐射剂量下，增加终生癌症风险，不是对相对

年轻的患者群体进行定期、长期监测的合适方法。

全身 ＣＴ检查虽然较 ＰＥＴＣＴ便宜，但亦可增加终生
癌症风险。故建议经济水平允许的前提下，在术后

３～６个月检查无明显转移发生后，可在之后每隔
１～２年复查一次易转移部位的 ＭＲ平扫检查。
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１８　ＲｅａｍｅｓＤＬ，ＭｏｈｉｌａＣＡ，ＳｈｅｅｈａｎＪＰ．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔｏｆｉｎｔｒａｃｒａｎｉａｌ
ｓｏｌｉｔａｒｙｆｉｂｒｏｕｓｔｕｍｏｒｓｗｉｔｈｇａｍｍａｋｎｉｆｅｒａｄｉｏｓｕｒｇｅｒｙ：ｒｅｐｏｒｔｏｆｔｗｏ
ｃａｓｅｓａｎｄｒｅｖｉｅｗｏｆｌｉｔｅｒａｔｕｒｅ．Ｎｅｕｒｏｓｕｒｇｅｒｙ，２０１１，６９（４）：Ｅ１０２３－
Ｅ１０２８．

（收稿日期：２０２０－０２－１０）
（修回日期：２０２０－０５－０１）

（责任编辑：王惠群）
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